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Resumo

Introducdo: O Meso-Rex Bypass, ao contrario dos shunts porto-sistémicos, é uma
abordagem curativa nas situacdes de hipertensdo portal por obstrugdo extra-hepéatica da veia
porta, sendo uma estratégia preferencial quando o recesso de Rex se encontra patente. Da-se

cada vez mais énfase a sua realizagdo precoce quando exequivel.

Obijetivos: Este estudo apresenta a experiéncia do CHUC-HP no tratamento cirdrgico

da hipertensdo portal por obstrugdo extra-hepética da veia porta.

Material e Métodos: Este estudo retrospetivo analisa os shunts cirdrgicos (shunt Rex ou
porto-sistémicos) realizados em idade pediatrica no periodo de Junho de 2000 a Dezembro de
2015 no CHUC-HP. Foram colhidas informacGes clinicas e demograficas de cada doente,

havendo posteriormente uma andlise descritiva e estatistica destes dados.

Resultados: O estudo englobou 19 cirurgias realizadas em 17 criangas, com predominio
do sexo masculino. A mediana da idade operatoria foi de 7,7 anos e as indicacBGes para
realizacdo do shunt foram hemorragia de varizes esofagicas em 9/19 (47,4%) dos casos,
trombocitopenia em 7/19 (36,8%) e hemorragia associada a trombocitopenia em 3/19 (15,8%).
Foram realizados 11 shunts Rex e 8 shunts porto-sistémicos (4 espleno-renais distais e 4 meso-
cavas), tendo ocorrido complicacdes pos-operatorias major diretamente relacionadas com o
shunt em 5 criancas (29,4%). No desfecho do estudo, 11 criancas (64,75%) mantinham o shunt
permeavel, havendo 3/17 (17,6%) com regressdo completa da sintomatologia de hipertenséo

portal. Ndo ocorreu mortalidade ou transplantacdo hepatica durante o periodo de seguimento.

Discussdo e Conclusdo: Este estudo revela caracteristicas clinicas e demogréaficas
globalmente semelhantes as da literatura. A morbimortalidade e a taxa de permeabilidade do

shunt que lhe esteve associada permite assegurar a seguranca e eficacia das opgdes cirdrgicas
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para tratamento da hipertensdo portal por obstrucdo extra-hepética da veia porta em idade
pediatrica. Com base nestes resultados, advoga-se a preferéncia da realizacéo precoce do shunt

Rex quando existem condicdes favoraveis para a sua realizacao.

Palavras-Chave: Hipertensdo Portal Pré-Hepéatica, Meso-Rex Bypass, Trombose da

Veia Porta, Shunts Porto-Sistémicos, Transformacdo Cavernosa da Veia Porta.

Abstract

Introduction: Unlike portosystemic shunts, Meso-Rex Bypass provides a curative
approach in patients with portal hypertension secondary to extrahepatic portal vein obstruction,
being the recommended strategy when the Rex recess is patent. It is suggested that it should be

performed early in the course of the disease.

Objectives: This study presents our experience in the surgical treatment of portal

hypertension due to extrahepatic portal vein thrombosis.

Materials and Methods: This retrospective study analyzes the different surgical shunts
(Rex shunt or portosystemic shunts) performed in pediatric age from June 2000 to December
2015 in our center (CHUC-HP). We gathered and analyzed clinical and demographical

information of each patient.

Results: The study encompasses the 19 surgeries performed on 17 children, with a
predominance of the male gender. The median of the age at the moment of surgery was 7.7
years and the main indications for shunt were esophageal variceal hemorrhage in 9/19 (47.4%),
thrombocytopenia in 7/19 (36.8%) and thrombocytopenia in association with bleeding of
esophageal varices in 3/19 (15.8%). We performed 11 Rex and 8 portosystemic shunts (4 distal
splenorenal and 4 mesocaval), with 5 children (29.4%) having post-operative complications

related to shunt patency. In the endpoint of the study 11 patients (64.8%) maintained the patency




Tratamento Cirurgico da Hipertensdo Portal Pré-Hepdtica na Crianga

of the shunt, 3 of which had a complete regression of symptomatology secondary to portal

hypertension. There were no deaths or hepatic transplants performed during the follow-up.

Discussion and Conclusion: We found clinical and demographical characteristics
similar to the ones found in literature. The morbimortality and shunt permeability rates allow
to ensure the safety and efficiency of surgical options in the treatment of portal hypertension
due to extrahepatic portal vein obstruction in children. Based on our results, we agree with the

preference of an early Rex shunt when there are favorable conditions for its execution.

Keywords: Prehepatic Portal Hypertension; Meso-Rex Bypass; Portal Vein Thrombosis;

Portosystemic Shunts; Cavernous Transformation of Portal Vein.
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Abreviaturas
ATIII Antitrombina Il

CHUC-HP Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra — Hospital Pediatrico

ERDS Esplenorrenal Distal Seletivo

E Esplenomegalia

Hem Hemorragia de Varizes Esofagicas
10p Idade Operatdria

MC Mesocava

MRB Meso-Rex Bypass

MTHFR Metilenotetrahidrofolato Redutase
ObSh Trombose/Obstrucdo do Shunt
OEHVP Obstrucéo Extra-Hepatica da Veia Porta
PRT Protrombina

PTFE Politetrafluoroetileno

RMN Ressonédncia Magnética

SPS Shunt Porto-Sistémico

T Trombocitopenia

TC Tomografia Computadorizada

TVP Trombose da Veia Porta
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Introducéo

O fluxo venoso portal tem normalmente valores de pressdo que, em condicdes
fisioldgicas, variam entre os 0 e os 11mmHg . A hipertenséo portal é definida, por isso, como
um aumento patoldgico da pressdo venosa na veia porta acima destes valores. Dependendo do
local de origem do aumento de resisténcia venosa, esta hipertensdo portal pode ser classificada
em pré-hepética, hepatica ou pos-hepéatica 2. Em idade pediatrica, a causa pré-hepéatica é uma

das mais comuns, sobretudo devido a trombose e transformagdo cavernosa da veia porta >,

Na grande maioria dos casos a causa desta trombose é desconhecida. No entanto,
existem fatores de risco que tém vindo a ser associados, como a manipulacdo direta da veia
umbilical por cateterizacdo nos primeiros dias de vida e a onfalite, desidratacdo, peritonite,
trauma e tumores intra-abdominais em criangas mais velhas #. Alguns disturbios trombofilicos
sdo também classicamente associados a trombose da veia porta, como a presenca do fator V de
Leiden, da mutacdo G20210A do gene da Protrombina (PRT) e os défices congénitos da

antitrombina I11 (ATI1I1) e proteinas C e S °.

Devido ao aumento da resisténcia na circulacdo portal — e do consequente
desenvolvimento de colaterais porto-sistémicas — estas criancas apresentam-se geralmente com
sinais de hipertensdo portal (trombocitopenia, anemia, esplenomegalia e hemorragia
gastrointestinal), podendo evidenciar ainda atraso estaturo-ponderal, encefalopatia hepatica e
sinais de biliopatia portal. Contudo, uma vez que a trombose é pré-hepatica, o figado tem funcéo
geralmente conservada, existindo disfungdo hepatica apenas em caso de doenca prolongada na

auséncia de tratamento curativo * .

A obstrucdo extra-hepética da veia porta pode ser diagnosticada através de ecografia

adominal-Doppler com uma sensibilidade e especificidade de 95%. Este meio de diagndstico
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pode ainda ser complementado pela angio-TC /angio-RM abdominal e portografia transjugular
retrograda para melhor caracterizacdo da vascularizagdo do territério hepético e da existéncia

de vasos colaterais * 7.

O Meso-Rex Bypass (MRB) — também conhecido como bypass mesentérico-portal
esquerdo ou shunt Rex — foi proposto inicialmente por Jean de Ville de Goyet em 1992 para
tratamento da trombose da veia porta apds transplantacdo hepatica 8, sendo posteriormente
aplicado no tratamento da hipertensdo portal por obstrucdo extra-hepéatica da veia porta
(OEHVP). Este shunt, ao derivar o fluxo da porcéo trombosada da veia porta através da criagdo
de uma comunicagdo entre a veia mesentérica superior e 0 recesso de Rex (constituinte do
sistema portal esquerdo), veio alterar o paradigma do tratamento da hipertensdo portal preé-
hepéatica em idade pediatrica. Ao recriar um fluxo hepatico fisiolégico, considera-se que 0 MRB
é um tratamento curativo °, ao contrario de outras estratégias terapéuticas que constituem um
tratamento conservador, como a laqueacdo de varizes esofagicas e a realizacdo de shunts

cirurgicos porto-sistemicos (SPS).

Apesar de tanto os SPS como o MRB aliviarem os sintomas de hipertensao portal, 0s
SPS tém sido associados a deterioracdo da funcéo do figado e a hiperamoniémia, que contribui
para a encefalopatia hepatica e défices neurocognitivos °. Pelo contrario, o MRB, ao restaurar
o fluxo hepatopetal levando substancias hepatotréficas e outros nutrientes para o figado *,
permite corrigir estas alteracGes e ainda corrigir o atraso estaturo-ponderal e promover o

encerramento de colaterais porto-sistémicas espontaneas 217,

No entanto, é cada vez mais considerado que se deve proceder a realizacdo precoce do
MRB, eventualmente logo apdés a confirmacdo do diagndstico e mesmo na auséncia de

complicac6es de hipertensao portal, ficando outras estratégias reservadas para 0s casos em que
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0 recesso Rex ndo se encontra permeavel 2. O transplante hepéatico é apenas realizado quando

existe evolucéo para cirrose hepatica ’.

O objetivo do presente estudo é efetuar uma analise demografica e de morbimortalidade
das criancas operadas no Hospital Pediatrico — Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
(CHUC-HP) por OEHVP, que tenham sido submetidas a shunt Rex ou a um shunt porto-

sistémico.
Material e Métodos

Foi efetuado um estudo retrospetivo de coorte abrangendo os 17 doentes com
hipertensdo portal pre-hepatica submetidos a shunt Rex ou SPS no Servico de Cirurgia

Pediatrica do CHUC-HP, entre Junho de 2000 e Dezembro de 2015.

Os critérios de inclusdo foram a existéncia de hipertensdo portal por OEHVP, idade
operatoria inferior a dezoito anos e intervencao cirurgica realizada no CHUC-HP no periodo

referido.

Partindo dos registos do processo clinico e de entrevistas telefonicas, foram construidas
bases de dados em Excel® 2013 e em SPSS® (versio 19.0) com informagdo clinica e
demogréfica de cada doente. A informacéo colhida incluiu designadamente: idade operatdria e
sexo, fatores de risco e comorbilidades, intervengdes cirlrgicas previas, estudos
complementares de diagndstico, indicacdes operatdrias e procedimentos cirdrgicos,

complicacbes pos-operatorias, mortalidade, tempo de seguimento e estado atual.

O estudo foi aprovado pela Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra, tendo

sido em todos 0s momentos respeitadas as normas de confidencialidade médica.
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Definicoes

A avaliagdo do risco trombofilico foi efetuada com base nos resultados de estudos de
trombofilia molecular (Fator V de Leiden, PRT-G20210A, MTHFR-C667T) e funcional

(ATIII, Proteinas C e S, Homocisteina e Anticorpo Anticardiolipina).

Para a correta interpretacao das dimensdes esplénicas e definicdo de esplenomegalia
foram comparadas em cada doente as dimensfes do baco (obtidas por estudo imagiol6gico)
com as de uma tabela pediatrica *® (Figura 1), sendo qualquer valor acima de 12,5cm de maior
didmetro considerado anormal independentemente da idade e sexo. Os sinais de
hiperesplenismo basearam-se na esplenomegalia e trombocitopenia. A esplenomegalia e a

trombocitopenia foram categorizados em graus (ligeira, moderada ou severa) de acordo com a

Tabela 1.
Idade e N°de Comprimento esplénico Variagao de
sexo criangas maximo estatura
03 m
F 22 55 37-60
[0} 35 6.8 35-63
36m
F 53 56 58-70
M 10 70 60-69
612m
E: 15 75 64-30
Mt 12 74 65-78
1-2a
F 1% 82 74-90
M 17 33 76-88
24a
F 24 39 29-111
1] 22 99 $5-110
46a
F 236 95 100-120
[T} 18 99 99-120
68a
F 25 10.0 111-135
M 26 105 110135
810a
F 26 105 113-150
M 15 mn2 118-145
1012 a
F 34 1.4 124-162
M 19 1.3 127-158
1214 a
F 20 16 137-168
M 18 1"z 140-171
1417 a
[ 12 1.0 152-175

M 13 125 160-182

Figura 1 - Normograma do tamanho esplénico em pediatria. Figura adaptada do estudo de
Megremis e colaboradores 18,
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Tabela 1 - Categorizacéo da gravidade de esplenomegalia e trombocitopenia.

Variavel Intervalos de valores
Gravidade da Esplenomegalia (E) Relagdo entre esplenomegalia e dimensdo
maxima para a idade e género

E1 (ligeira) >le<15

E2 (moderada) >1,5e<2

E3 (severa) >2
Gravidade da Trombocitopenia (T) Intervalos de valores do nimero de plaquetas

T1 (ligeira) 100-149 x 1073/ ul

T2 (moderada) 50-99 x 1073/ pl

T3 (severa) <50 x 1073/ ul

Para a categorizacdo das complicacdes pos-operatorias foi utilizada a Tabela 2, adaptada
do estudo de Clavien-Dindo *°, sendo apenas avaliadas as complicacdes major (Clavien-Dindo

>I11).

Tabela 2 - Classificagdo Clavien-Dindo de complicagdes cirdrgicas *°.

Grau Definic¢éo

| Qualquer desvio do curso pos-operatorio normal sem necessidade de intervencéo
para além da administracdo de antieméticos, antipiréticos, analgésicos, diuréticos,
eletrolitos e fisioterapia*

I Complicacéo requerendo tratamento farmacologico com outros medicamentos além
dos que sdo permitidos para as complicacdes de grau |

Il Complicacdo requerendo intervencdo cirurgica, endoscopica ou radiologica

Illa Intervengdo sem ser sob anestesia geral
b Intervencgdo sob anestesia geral
v Complicacdo com perigo de vida requerendo admissdo em unidade de terapia
intensiva
IVa Disfuncéo de 6rgdo unico (incluindo dialise)
Vb Disfungdo multi-orgéo
V Morte do paciente

* Este grau também inclui infecdes cutdneas drenadas sem anestesia geral
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Estatistica

Foi utilizado o software SPSS verséo 19.0 para Windows (SPSS Inc, Chicago, IL) na
analise estatistica do estudo. Para a apresentacdo dos resultados recorreu-se a estatistica
descritiva, sendo utilizada a mediana, média e limites minimo e maximo para as variaveis
numeéricas e frequéncias para variaveis categoricas. Uma variavel continua foi convertida em
variavel categorica para analise estatistica, designadamente a idade operatéria (<7 anos; >7
anos). O teste exato teste exato de Fisher foi usado para comparacao de variaveis categoricas.
Empregou-se 0 método de Kaplan-Meier para construcdo de curvas de permeabilidade do shunt.
Adotou-se um nivel de significancia de 95%.

Resultados

Dezassete doentes com hipertenséo portal pré-hepatica por trombose da veia porta e sem
compromisso grave da funcdo hepética foram tratados, em idade pediatrica, com shunt
cirurgico, no periodo de junho de 2000 a Dezembro de 2015. Realizaram-se 19 shunts diferentes

nos 17 doentes em analise.

Na Figura 2 mostra-se a distribuicdo anual de shunts realizados pelo Servico de Cirurgia
Pediatrica do CHUC-HP. A mediana do nimero de shunts realizados por ano civil foi de um,

variando de zero a trés.

Himero de Shunts Realizados por Ano Civil

3  ——

|
|
|
|
|

Namero de Shunts Realizados
1

T T T T T T T T T T
2000 2002 2004 2005 2006 2007 20011 2013 2014 2015
Ano Civil

Figura 2 — Distribuicdo anual de shunts realizados no Hospital Pediatrico — CHUC.
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Caracteristicas da Coorte

Entre os dezassete doentes, dezasseis (94,1%) eram caucasianos e um (5,9%) era negro
africano, sendo que dez (58,8%) eram do sexo masculino. Todos os doentes tinham funcéo
hepatica preservada documentada por estudo analitico e cavernoma da veia porta documentado

por estudo imagiolégico.

As caracteristicas dos 17 doentes da coorte sdo apresentadas na Tabela 3. Na Tabela 4

sumariam-se dados referentes aos 19 shunts efetuados.

Tabela 3 - Caracteristicas clinicas e demograéficas e resultados no final do estudo dos 17
doentes.

Caso | Sexo lop . Clinica - Shunt CarSh Com;fhca;oes F-Up Estado Atual
(anos) | Pré-Operatoria Pés-op

T | E | Hem Vivo | Obsh | T | E | Hem
1 M 74 T2 E1 () Rex MRB-Jugular  (-) 155 Sim () EEE )
2 M 0,7 T2 E1 Sim Rex MRB-PTFE Sim 15,1
24 09 T3 E2 Sim ERDS () Sim Sim  Sim T2 B2 ()
3 F 12 T2 E1 () Rex MRB-Jugular  (-) 13,9 Sim () AREA )
4 F 8 T2 E2 () Rex MRB-Jugular  Sim 13,2
4n 98 T3 E2 () ERDS () () Sim  ? T3 E3 ()
5 M 1,6 E1 Sim ERDS () () 11,4 Sim () T3 E1 ()
6 M 79 T2 E2 Sim MC Laterolateral (-) 10,7 Sim ? T3 E3 (-)
7 M 8 Sim  MC PTFE () 10,4 Sim () () E1 ()
8 M 75 T2 E2 Sim MC Jugular Sim 9,9 Sim Sim T2 E2 Sim
9 M 10,6 T2 E3 Sim Rex MRB-Jugular Sim 9,5 Sim (-) T2 E3 Sim
10 M 14 T2 E1 Sim Rex MRB-PTFE Sim 9,5 Sim Sim T3 E2 (-)
11 [ 95 T3 E2 () Rex MRB-Jugular (-) 8,9 Sim (-) Tl E1 (-)
12 F 55 T1 E2 () Rex MRB-jugular Sim 8,1 Sim  Sim T2 E2 (-)

MRB-PTFE
13 M 135 T2 E2 Sim MC PTFE () 42 Sm () T2 E1 ()
14 F 6 T1L E1 Sim ERDS () () 22 Sim () TL EL ()
15 (3 55 T2 E2 () Rex Outra veia (-) 1,9 Sim (-) Tl E1 (-)
16 F 17 T2 E2 () Rex MRB-veia Sim 1,3 Sim (-) T2 E2 (-)
gastrica

17 M 26 T1 E1 Sim Rex MRB-Jugular Sim 0,6 Sim (-) ) () (-)

~: refere-se ao mesmo doente em que foi efetuado um segundo shunt; T - Trombocitopenia; E - Esplenomegalia; CarSh - Caracteristicas
do shunt; F-Up — Follow-up; Pés-op — Pés-operatério; M - Masculino; F - Feminino; Hem - Hemorragia de varizes esofagicas; E1/T1 —
Ligeira; E2/T2 — Moderada; E3/T3 — Severa; MRB - Meso-Rex Bypass; ERDS - Shunt Espleno-Renal Distal Seletivo; MC - Shunt Meso-
Cava com interposicdo; ObSh: Obstru¢do do Shunt; ? — Desconhecido; (-) — Auséncia; E2’ — Estado no ultimo follow-up, posteriormente
reoperado houtro centro.
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Tabela 4 - Caracteristicas dos 19 shunts realizados no CHUC-HP.

Caracteristicas Valor Limites
Idade Operatoria (anos), 19 shunts 0,7-17
Média 7,8
Mediana 7,7
Duracéo do Internamento (dias), 19 shunts 7-51
Meédia 19,1
Mediana 15
Seguimento (anos), 17 doentes 0,6-15,5
Média 8,6
Mediana 9,5
n %
Shunts (19)
Rex 11 57,89
ERDS 4 21,05
MC 4 21,05
Shunt Rex (11)
MRB cléassico
Veia jugular 7 63,6
PTFE 2 18,2
(Revisdo do MRB, com substitui¢do da veia por PTFE) 1)
Veia abdominal — Veia porta esquerda 1 9,1
Veia gastrica — Veia porta esquerda 1 9,1
ERDS (4)
Inicial 2 50
Re-shunt 2 50
MC (4)
PTFE 2 50
Veia jugular 1 25
Laterolateral 1 25
Indicacéo primaria para o shunt (n=19)
Hemorragia por rotura de varizes 9 47,4
Trombocitopenia 7 36,8
Hemorragia associada a trombocitopenia 3 15,8
CondicBes Associadas
Cateterizagdo umbilical 1 5,9
PRT-G20210A 1 59
MTHFR (homozigotia) 2 11,8
MTHEFR (heterozigotia) 3 17,7
Deficiéncia de proteinas C/S 7 41,2
Trombose da veia mesentérica superior 2 11,8
S. Adams-Oliver (+ Ac anticardiolipina) 1 5,9
Cirurgia Abdominal Prévia 3 17,6
Transplante hepatico 1
Peritonite (quisto do colédoco) 1
Shunt prévio 1
Paludismo 1 59
Rim Unico 1 59
Cromossomopatia/consanguinidade 1 59
Hemolinfagioma mediastinico 1 59

Politetrafluoretileno; PRT — Protrombina; Ac - Anticorpos

ERDS - Espleno-Renal Distal Seletivo, MC - Meso-Cava; MRB - Meso-Rex Bypass; PTFE -

12
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A mediana de idades no momento da intervengdo cirurgica (19 shunts) foi de 7,7 anos,

sendo a idade minima 0,8 e a maxima 17,0 anos.

Todas as criangas realizaram no pré-operatério hemograma, provas de coagulagdo e
pesquisa molecular e funcional de distdrbios trombofilicos. Todas realizaram também ecografia
abdominal-Doppler e angio-TC para estudo vascular e visceral abdominal, e endoscopia
digestiva alta para identificacdo de varizes gastroesofagicas. Sete doentes foram ainda
submetidos a portografia transjugular percutanea retrograda para complementacdo do estudo

pré-operatorio.

As principais indicagGes para o shunt cirurgico foram a hemorragia de varizes em 9/19
(47,4%) shunts, trombocitopenia em 7/19 (36,8%) e hemorragia associada a trombocitopenia
em 3/19 (15,8%). Foram identificados fatores de risco comprovados para trombose da veia
porta (TVP) em trés doentes (17,7%): um tinha antecedentes de prematuridade e cateterismo
umbilical, um segundo tinha heterozigotia para a mutacdo PRT-G20210A, sendo o terceiro caso
uma crianca com sindrome de Adams Oliver com anticorpos anticardiolipina. Nao foram

evidenciados fatores de risco classicos para TVP em 14 criancas (82,4%).

Relativamente as condicGes associadas (Tabela 4), duas criangas tinham antecedentes
de trombose da veia mesentérica superior (doentes #16 e #17), trés criancas tinham antecedentes
de cirurgia abdominal major (uma- #7- por transplante hepéatico, uma -#10- por operacdo de
Kasai por rotura de quisto do colédoco e uma outra crianca - #4- tinha efetuado um shunt
espleno-renal laterolateral no estrangeiro), outra sofria de paludismo (#6) e a crianca com
sindrome de Adams Oliver (#2), atras referida, tinha tido multiplas intervencdes cirdrgicas nos
primeiros meses de vida por aplasia congénita cutis extensa. Foi adicionalmente encontrada a
mutacdo MTHFR-C677T em cinco criangas, duas delas em homozigotia e trés com

heterozigotia para esta mutacéo.
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Na avaliacdo pré-operatdria (Tabela 5), foi identificada trombocitopenia em quinze
criangas (88,2%), tratando-se de uma trombocitopenia ligeira em trés casos (20,0%), em onze
de uma trombocitopenia moderada (73,3%) e em um caso de uma trombocitopenia severa
(6,7%). Foi ainda verificada a presenca de esplenomegalia em dezasseis criangas (94,1%) no
pré-operatdrio, considerando-se uma esplenomegalia ligeira em 7 criangas (43,8%), moderada
em 8 (50,0%) e severa em uma crianga (6,3%). Dezasseis crian¢as tinham igualmente varizes
esofagicas, sendo que em doze destes casos (70,6%) existiram episddios prévios de hemorragia

gastrointestinal.

Tabela 5 - Avaliacéo Pré-Operatoria dos 17 Doentes

Trombocitopenia Esplenomegalia Varizes Hemorragia
Frequéncia 15 16 16 12
Percentagem 88,2% 94,1% 94,1% 70,6%

No grupo de doentes identificados para o presente estudo (n=17) foram realizados 19
shunts distintos (Tabela 4 e Figura 3): 11 shunts Rex (57,89%) e 8 shunts porto-sistémicos: 4
shunts ERDS (21,05%) e 4 shunts MC (21,05%). Na Figura 4 esquematizam-se alguns dos

shunts efetuados.

Tipo de Shunt

Figura 3 - Tipos e percentagens dos shunts realizados
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Figura 4 - Shunts preferencialmente efetuados no CHUC-HP. A) Meso-Rex Bypass; B) Shunt
Espleno-Renal Distal Seletivo; C) Shunt Meso-Cava com interposi¢do; C - Conduto; VP - Veia
Porta; VE - Veia Esplénica; VMS - Veia Mesentérica Superior; VCI - Veia Cava Inferior.

Dos 11 shunts Rex, em 9 realizou-se o bypass classico (MRB — Figura 4A), com
pontagem de jugular autéloga em 7 e proétese de politetrafluoretileno (PTFE - GORE-TEX®)
em dois. Adicionalmente, um shunt Rex com jugular foi revisto e o enxerto foi substituido por
protese (doente #12). Nos outros dois shunts Rex utilizou-se como bypass a veia gastrica
esquerda num doente (#16), e uma veia abdominal noutro (#15). Os 4 shunts espleno-renais
foram todos distais seletivos (Figura 4B), realizados pela técnica classica descrita por Warren
e colaboradores 2°. Dos 4 shunts MC, em 2 casos interpds-se protese de PTFE (#7 e #13), num
terceiro caso interpds-se veia jugular autdloga (#8) (Figura 4C) e no outro a anastomose

vascular foi direta em laterolateral (#6).

A duracdo de internamento no pds-operatorio dos 19 shunts teve uma mediana de 15
dias, com uma duracdo minima de 7 dias e um internamento maximo de 51 dias.
Complicacgdes Pds-Operatorias Major (Clavien-Dindo >I1I)

Nas dezassete criancas submetidas a um shunt, houve necessidade de reintervencédo
cirargica em nove (52,9%), contabilizando-se catorze reintervencdes, devido a necessidade de

dupla reintervengédo em cinco destas criangas. Apenas cinco (29,4%) destas nove criangas foram
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reoperadas por complicacdo diretamente relacionada com o shunt. A Tabela 6 enumera as
diferentes complicagdes poOs-operatorias major que necessitaram de reintervencdo cirdrgica,

imagioldgica ou endoscopica sob anestesia geral.

Tabela 6 - Intervencdes realizadas secundariamente a complicacdes pds-operatdrias major.

~ : Clavien-
Intervencéao Procedimento N o
indo

Cirargica: Revisdo do Shunt (trombectomia) 5 I1b
Revisdo do Shunt (desmontagem e montagem) 2 b

Re-shunt 1 I1b

Laqueacdo de variz intraperitoneal (hemoperitoneu) 2 b

Remocéo de textiloma 1 I1b

Imagioldgica: Dilatagdo imagiologica (percutanea) 2 b
Endoscopica: Laqueacdo de varizes esofagicas 1 Ib

Total 14¥
*¥Catorze complicagdes em nove doentes.

No que se refere as complicacBes pds-operatorias major, enumeradas na Tabela 6,
verificamos que os doentes #2 e #4 foram ambos submetidos a MRB e a duas reintervencoes
posteriores. Inicialmente foram submetidos a revisao do shunt e trombectomia (#2 - vigésimo
dia pos-operatorio e #4 - 122 hora), tendo sido depois realizada uma cirurgia de substituicdo do
MRB por um shunt ERDS, por persisténcia de trombose da pontagem inicial e hemorragia

gastrointestinal, ao fim do terceiro més no caso #2 e passados um ano e nove Meses No caso #4.

Também os doentes #10 e #12 sofreram complicacbes major que levaram a duas
reintervencdes distintas. No primeiro caso (#10), houve a necessidade de trombectomia em dois
momentos (primeiro dia e quarto més de pds-operatdrio) por estenose do shunt secundéria a
trombose. No segundo caso (#12) foi realizada no terceiro més de pds-operatério uma
desmontagem e montagem do shunt, com substituicdo da veia jugular por PTFE como meio de

pontagem, tendo sido posteriormente necessaria a realizacdo de uma nova reintervencdo por
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retrombose, seis dias depois. Também no caso #8 foi necesséria a desmontagem e reanastomose

do shunt secundariamente a trombose deste, no 5° dia pds-operatorio.

No quinto dia de pds-operatdrio, a crianga #5 sofreu um hemoperitoneu por rotura de
uma variz do omento, tendo sido efetuada a sua laqueacdo por laparotomia. Ocorreu também
hemorragia por rotura de varizes esofagicas no caso #9, cinco anos apos a realiza¢do do MRB,

tendo o tratamento consistido na laqueacédo das varizes por via endoscopica.

Houve necessidade de reoperacdo apds 27 dias para remocdo de textiloma no doente

#16.

O doente #17 sofreu um processo de estenose com diminuicéo do fluxo do MRB passado
seis meses, pelo que a crianca foi submetida a uma dilatacdo da estenose por via transcutanea

guiada por imagiologia.

Seguimento e Sobrevida

O estado atual dos doentes, tendo em conta a sua Ultima avaliagdo, apresenta-se na

Tabela 3.

A mediana de follow-up dos doentes foi de 8,6 anos (minimo de 0,6 e maximo de 15,5
anos), sendo considerado o periodo de avaliacdo desde a cirurgia até ao ultimo seguimento num
hospital pediatrico ou até ao dia 31 de Dezembro de 2015 para os doentes que sdo ainda
seguidos no CHUC-HP. Nenhum doente foi submetido a transplante hepatico pds-shunt e ndo
foi registada também mortalidade, conforme informacdo obtida no processo clinico, ou

telefonicamente junto dos doentes ou dos seus familiares no final do estudo.

Dos 11 shunts Rex efetuados, quatro (36,4%) trombosaram, obrigando a sua
substituicdo em dois casos. Dos oito SPS dois trombosaram (25%), desconhecendo-se a

paténcia do mesmo em outros dois casos (Figura 5). Um dos SPS trombosados (doente #8) foi
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submetido a re-shunt (espleno-renal central com esplenectomia) noutro centro nacional 7 anos

apos shunt MC com ponte de jugular efetuada no CHUC-HP.

n=11 n=8

n=4

n=7

n=4 n=2 n=2
( Patente ) (Trombosado ) ( ? )
n=1

A

Re-shunt

noutro centro

Figura 5 - Permeabilidade dos shunts efetuados. SPS — Shunt Porto-Sistémico.

A analise de sobrevida de paténcia do shunt (Kaplan-Meier) na Figura 6 mostra a

percentagem de shunts que trombosaram em funcdo do tempo pds-operatdrio decorrido.

Tipo
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Figura 6 - Permeabilidade do shunt em funcé@o do tempo p6s-operatdrio decorrido.
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Avaliagéo Final

Num tempo de seguimento de 187 meses, ndo ocorreram mortes e nenhum doente foi

submetido a transplante hepatico.

No desfecho do estudo, o shunt encontrava-se trombosado e sem fluxo em quatro
criancas (23,5%). Em dois casos (#6 e #4) ndo foi possivel obter esta informacdo. Nos restantes

(64,7%), a pontagem estava ainda permeavel.

Na avaliacdo final dos 17 doentes (analisada na Figura 7) nove mantinham shunt Rex.
Destes verificou-se o desaparecimento de sintomatologia em trés dos sete casos com shunt
permeavel, existindo algum sinal de hipertensdo portal em 6 casos, nomeadamente
trombocitopenia, esplenomegalia ou recidiva de hemorragia. No que toca aos SPS realizados

(n=8) todos tinham sintomatologia de hipertensao portal.

Doentes

n=8

n=2 n=3 n=1 n=2 n=3 n=1 n=1 n=1 n=3 n=3 n=4 n=2 n=2

Figura 7 - Estado atual dos doentes.
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Analise Estatistica de Fatores de Risco para Trombose do Shunt

A Tabela 7 compara o grupo de doentes em que ocorreu trombose do shunt com aqueles
em que este se mantem permeavel, relativamente ao sexo, idade operatéria, tipo de shunt
efetuado, caracteristicas do shunt, cirurgia abdominal prévia e presenca de fatores de risco

classico para TVP.

Tabela 7 - Analise comparativa entre as caracteristicas das intervencdes e a sua associacao
com a trombose do shunt.

Variavel Trombose do Shunt
Sim N&o P
Sexo 1
F 2 5
M 4 6
Idade 0,644
< 7 Anos 3 4
> 7 Anos 3 7
Tipo de Shunt 1
Rex 4 7
SPS 2 4
Pontagem Autologa/PTFE 0,280
Veia Autologa 3 9
PTFE 3 2
g?;(sasriecso Ero Trombdticos 0,584
Né&o 4 9
Sim 2 2
Cirurgia Abdominal Prévia 0,099
N&o 3 10
Sim 3 1
F — Feminino; M — Masculino; SPS — Shunt Porto-Sistémico; PTFE — Politetrafluoroetileno;

Através da analise do p value do teste exato de Fisher observamos que apesar de nao
haver significancia estatistica para nenhuma das variaveis estudadas, observa-se que a variavel
“Cirurgia Abdominal Prévia” ¢ a que mais se aproxima de um valor estatisticamente

significativo.
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Discussao

Este estudo relata a experiéncia do Servigo de Cirurgia Pediatrica do CHUC-HP ao
longo de 15 anos no tratamento cirtrgico das criancas com hipertensao portal pré-hepética por
OEHVP. Realgcamos a experiéncia com 11 shunts Rex, 4 shunts ERDS e 4 shunts MC realizados
em 17 doentes pediatricos com este tipo de patologia, confirmando caracteristicas clinico-

demograficas semelhantes as da literatura assim como a seguranca e eficacia dos shunts.

O Hospital Pediatrico do CHUC é um centro terciario para patologia hepatica complexa
e é o centro nacional de referéncia para a transplantacdo hepatica pediatrica. Atualmente trata
criancas e adolescentes até aos 18 anos de idade. A casuistica aqui apresentada, embora com
pequeno numero de casos, € semelhante a outras séries contemporaneas publicadas na
literatura®™ 22, A nivel nacional, que seja do nosso conhecimento, ¢ a Unica série existente em

pediatria, havendo apenas casos clinicos esporadicamente reportados 2% 24,

Na nossa casuistica a distribuicdo racial (predominio caucasiano) reflete a distribuicao
racial nacional, ndo se restringindo esta patologia a raca caucasiana. O predominio do género

masculino corrobora muitos dos estudos efetuados neste ambito 2°.

A literatura refere que os casos de hipertensdo portal pre-hepatica por OEHVP se
apresentam quase uniformemente com esplenomegalia e trombocitopenia, sendo que em mais
de 70% dos casos ocorre hemorragia gastrointestinal por rotura de varizes esofagicas na
primeira década de vida 1> 6, Estes dados vdo de encontro ao que se verifica na nossa casuistica,
em que a clinica pré-operatoria dos doentes evidenciava esplenomegalia em 94,1% das criancas,

trombocitopenia em 88,2% e histdria de hemorragia gastrointestinal em 70,6%.

As malformacg6es congénitas associadas, como as cardiacas, dos grandes vasos, da via

biliar e do sistema renal, foram descritas em 19% a 40% das criangas com trombose da veia
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porta 2°, sugerindo a possibilidade de etiologia congénita da trombose porta em alguns casos.
No nosso estudo foram identificadas anomalias congénitas em 23,5% dos doentes, frequéncia

enquadrada nos valores atras mencionados.

Intercorréncias no periodo neonatal, como o cateterismo umbilical, foi identificado em
apenas um doente do nosso estudo (5,9%), numa frequéncia que é habitualmente estimada na

literatura em 25% ’.

Apenas foram identificados fatores de risco cléssicos para TVP numa minoria dos
doentes (3/17; 17,6%), o que é concordante com a bibliografia, em que se refere que a maioria

das situagOes de TVP ¢ idiopatica 2’

A presenca de distarbios trombofilicos hereditarios foi investigada em todos 0s nossos
casos. Embora no nosso estudo tenhamos encontrado o polimorfismo MTHFR-C677T em cinco
dos 17 doentes, sendo em 12% em homozigotia, ndo incluimos esta mutacdo como fator de
risco, uma vez que a sua relacdo com estados pré-tromboticos carece de evidéncia, segundo
estudo recente de Franchini e colaboradores 28. Porém, este assunto é controverso, havendo

autores que lhe atribuem relevancia em contexto multifatorial 2°.

Dos fatores moleculares com evidéncia consolidada de risco trombofilico, apenas foi
encontrado na nossa coorte um caso (#16), com mutacdo PRT-G20210A. Um outro caso (#2 —
Sindrome de Adams-Oliver) evidenciou, no estudo trombofilico funcional, anticorpos
anticardiolipina. Admite-se que esta sindrome esta, por si s6, associado a um aumento do risco

de fendmenos trombaticos, nomeadamente da veia porta 3,

A diminuicdo das proteinas C e/ou S, identificadas em 6 casos (35,3%), esta muito
provavelmente associada a uma diminui¢do da producdo hepatica secundaria a TVP, e ndo a
um disturbio genético, tendo ocorrido a correcdo destes défices nos doentes em que reverteu a

hipertensdo portal 631,
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Relativamente & avaliacdo pré-operatdria, a bidpsia hepética foi em regra dispensada
nos casos em que os testes hepaticos apontavam para auséncia de hepatopatia, como

preconizado atualmente 2,

Atualmente, é consensual que o tratamento dos doentes com hipertensdo portal pré-
hepatica por OEHVP deve ser cirlrgico e realizado precocemente nos casos com anatomia
vascular favoravel, isto é, com evidéncia de permeabilidade do ramo esquerdo da veia porta a
nivel do recesso Rex, ao contrario dos casos sem recesso patente, em que se defende o
tratamento conservador (técnicas endoscopicas de erradicacao de varizes esofagicas associadas
ou ndo a tratamento farmacolégico adjuvante com beta-bloqueante®> 33), evitando-se ao

maximo a intervencao cirdrgica.

Em casos selecionados, deve entdo ser realizado um shunt de entre as op¢des cirdrgicas

disponiveis e de acordo com as caracteristicas do caso.

Nos casos de TVP com anatomia favoravel a realizacdo do MRB - recesso Rex patente
e baixa resisténcia a circulacdo venosa intra-hepatica — a sua realizagdo € imprescindivel.
Porém, e de acordo com Baveno VI a eficicia do Shunt Rex, com paténcia do shunt maior que
90%, dependera da reunido de um conjunto de condi¢des favoraveis que sao incluidas na Tabela

8'2,

Tabela 8 — Baveno VI - Condicdes favoraveis ao sucesso do MRB 12,

Condicdes favoraveis a um sucesso >90% do shunt Rex

Boa permeabilidade do recesso Rex

Baixa resisténcia a circulacdo venosa intra-hepatica

Permeabilidade do confluente da mesentérica superior e da veia esplénica
Uso de veia aut6loga de bom calibre

Peso corporal superior a 8 kg

Auséncia de estado protrombotico genético

Auséncia de sindrome hepatopulmonar

Centro com experiéncia neste tipo de cirurgia
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A taxa de sucesso do shunt Rex paraa OEHVP idiopatica, num estudo com 161 doentes,
foi de 84% 2. Na nossa casuistica, o shunt Rex manteve-se permeavel no final do estudo em
menor percentagem de doentes (63,6%). No entanto, a analise das condicGes clinicas a data da
operacao mostra indicacOes para este shunt demasiado permissivas a luz das recomendacoes

atuais.

O shunt Rex foi realizado em 11 doentes, tendo sido o shunt inicial em 10 dos casos.
Esta operacéo foi efetuada eletivamente em todos os doentes, com exce¢do de um caso que se
apresentou com hemorragia aguda grave de varizes esofagicas (#2). Foi escolhida, sempre que
possivel, uma veia autéloga para o bypass, tendo sido preferida a veia jugular interna na maior
parte das criangas (7/11; 63,6%). Em duas crian¢as com veias jugulares permeaveis optou-se
por outras veias autOlogas para bypass, atendendo a motivos estéticos, uma vez que se
adivinhava um insucesso do MRB. Numa doente, com polimorfismo PRT-G20210A e baixo
fluxo da veia mesentérica por trombose optou-se pela veia gastrica esquerda e noutra doente
com recesso Rex muito hipoplasico confecionou-se o bypass com uma veia do territorio

esplancnico.

O recurso a proétese sintética para bypass, em 3/11 (27,7%) casos prendeu-se com falta
de veias aut6logas adequadas, tendo-se usado nestes doentes uma protese de GORE-TEX®, em
geral de pequeno calibre (6 ou 8 French), adaptada as dimensdes de um recesso Rex geralmente

hipoplasico.

Segundo Baveno VI, nas situacdes em que o recesso Rex ndo redne as condicGes para a
realizacdo do shunt Rex, o ERDS deve ser utilizado preferencialmente. No nosso centro foram

realizados dois tipos de shunt: 0 ERDS e o MC.
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O ERDS ¢é seletivo por desviar apenas o sangue da veia esplénica para a circulagédo
sistémica, mantendo a circulagdo portal e mesentérica para o figado ’. Na nossa casuistica o
ERDS foi efetuado em duas criangcas como shunt inicial (#5 e #14), tendo sido realizado ainda

em outras duas apds trombose do shunt Rex (#2 e #4).

Outro SPS, o shunt MC, foi realizado em quatro das 17 criancas do presente estudo, por

preferéncia do cirurgiéo.

Relativamente a paténcia e eficacia dos SPS em pediatria, estas foram comprovadas em
maltiplas publicagbes, com uma taxa de permeabilidade de aproximadamente 80%, e com um
alivio duradouro dos sintomas de hipertensdo portal 2%, o que foi também observado na nossa
casuistica, em que a taxa de permeabilidade do shunt foi de 66% (4/6) com a persisténcia de
esplenomegalia ou trombocitopenia ligeira a moderada na maioria destes casos. Realca-se a
recidiva de hemorragia tardia apenas num caso com shunt trombosado (12,5% - #8) e o re-shunt

com esplenectomia, noutro centro (#8).

Apesar de se considerar que os SPS conduzem a hiperamoniémia com risco de
encefalopatia hepatica e alteragdes neurocognitivas, situacdes que o shunt Rex corrige 2, nos

nossos casos tal ndo foi avaliado por ndo estar compreendido nos objetivos do presente estudo.

Os fatores, gque na nossa casuistica mais se associaram a trombose do shunt,
independentemente do tipo (SPS ou Rex), foram a existéncia de uma cirurgia abdominal prévia
e a pontagem com protese sintética (p>0,05). Outros autores reportaram também melhores
resultados aquando do uso de material autélogo, nomeadamente a veia jugular ’. Ja a idade
operatoria ndo influenciou a trombose do shunt. No entanto, segundo Baveno VI, um dos fatores
a considerar para a realizacdo do shunt Rex é o peso da crianca, fator esse que nao foi analisado

na nossa casuistica 2.
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A frequéncia de reoperacdo por complicagdes relacionadas com a permeabilidade do
shunt cirargico foi de 29,5% (5/17) no presente estudo, frequéncia que ndo podemos comparar

com a literatura por auséncia desta informag&o em outros estudos.

Como em outras casuisticas, foi necessario recorrer a dilatacdo percutanea por estenose

da anastomose em MRB num caso, complicacdo que se estima ocorrer em 15% dos casos 2.

Concluséo

Apesar de se tratar de um estudo retrospetivo, com limitagdes inerentes, e de ser um
estudo de um Unico centro e com pequeno nimero de doentes, a presente investigacao permite
conhecer as caracteristicas clinicas e demograficas da populacdo pediatrica portuguesa com
hipertenséo portal por OEHVP.

Este estudo permite reforcar a seguranca do tratamento cirirgico desta patologia,
relatando a sua eficacia no controlo dos sintomas mais preocupantes (hemorragia
gastrointestinal).

Permite ainda reforcar a superioridade terapéutica do shunt Rex sobre o SPS uma vez
que, quando permeavel, resulta na completa regressao dos sinais e sintomas de hipertenséo
portal ou sua atenuacgdo importante.

Neste contexto, e tendo por base 0s nossos resultados, concordamos com as Gltimas
recomendacdes de Baveno VI — em que as criangas devem ser propostas para o shunt Rex o
mais precocemente possivel, caso existam condicdes favoraveis. Caso estas ndo existam, o

tratamento cirdrgico deve ser protelado.
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